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Abstrak  
Psoriasis pustular generalisata atau yang sering juga disebut Von Zumbusch merupakan bentuk 
psoriasis inflamatori yang jarang terjadi  dan  secara klinis berkarakteristik demam yang diikuti 
dengan erupsi generalisata pus steril dengan diameter 2-3mm pada kulit yang eritem. Pengobatan 
yang umumnya digunakan adalah etretinate, methotrexate (MTX), cyclosporine, infliximab, atau 
kortikosteroid sistemik. Kami memaparkan seorang wanita berusia 39 tahun dengan psoriasis pustular 
generalisata yang diterapi dengan kortikosteroid sistemik. 
 
Kata kunci : psoriasis pustular generalisata, Von Zumbusch, terapi, kortikostresoid sistemik 
 
          
Generalized Pustular Psoriasis Successfully Treated  
with Systemic Corticosteroid 
 
Abstract  
Generalized pustular psoriasis or Von Zumbusch is a rare inflammatory psoriasis form. It is 
characteristized by fever followed by general eruption of sterile pus which is 2-3mm in diameter on 
erythematous skin.  Commonly used treatments are etretinate, methotrexate (MTKS), cyclosporine, 
infliximab or systemic corticosteroids. We reported the case of 39-year-old woman with generalized 
pustular psoriasis treated with systemic corticosteroids. 
 
Keywords: generalized pustular psoriasis, Von Zumbusch, therapy, systemic corticosteroid. 
 
 
 
Pendahuluan 
 
     Von Zumbusch pertama kali 
mendokumentasikan psoriasis pustular 
generalisata (PPG) pada tahun 1910, dan 
dianggap sebagai varian dari psoriasis yang 
jarang terjadi dengan erupsi akut, subakut, 
atau bahkan kronis berupa pustulosis steril di 
atas dasar kulit yang eritem dan mengenai 
hampir seluruh tubuh. Demam dan gejala 
sistemik lainnya umum didapatkan, dan dapat 
mengancam jiwa. Varian ini dapat muncul 
dengan atau tanpa riwayat psoriasis vulgaris 
(PV), dan biasanya akan muncul kembali 
dalam beberapa episode. Psoriasis pustular 
generalisata dapat terjadi pada semua usia. 
menurut penelitian yang dilakukan di Jepang, 
prevalensi PPG adalah 0.6-0.7 kasus per satu 
juta orang. Data yang serupa juga didapatkan 
pada survey di Prancis. Rasio pria dan wanita 
adalah 1: 1.2, baik di Jepang maupun Prancis.1-
3 Faktor predisposisi termasuk infeksi, 
kehamilan, vaksinasi, stres fisik dan 
emosional, hipokalsemia terkait dengan 
hipotiroidisme, dan obat-obatan. Sekitar satu 
abad setelah deskripsi Von Zumbusch tentang 
kasus PPG pertama, etiopatogenesis penyakit 
tetap tidak diketahui secara pasti. Mutasi pada 
IL36RN dinamakan sebagai Defisiensi IL-36 
Reseptor Antagonis (DITRA) diduga 
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Psoriasis Pustular Generalisata
bertanggung jawab atas banyak kasus GPP 
sporadik.4-7 
     Sampai saat ini tidak ada panduan yang 
jelas dalam pengobatan psoriasis pustular 
generalisata, dikarenakan jarangnya kasus 
yang ditemukan dan hanya beberapa laporan 
kasus yang telah dilaporkan.1,2 Pengobatan 
yang umumnya digunakan adalah etretinate, 
methotrexate (MTKS), cyclosporine, 
infliximab, atau kortikosteroid sistemik. 
Penggunaan kortikosteroid sistemik dalam 
psoriasis pustular generalisata masih 
kontroversial dikarenakan efek withdrawal 
dari obat.2,4  Dilaporkan satu kasus psoriasis 
pustular generalisata yang diterapi dengan 
kortikosteroid sistemik. 
 
Laporan Kasus  
 
     Seorang wanita berusia 39 tahun dengan 
riwayat empat tahun  psoriasis pustulosa 
datang ke IGD RS Labuang Baji dengan 
keluhan muncul kemerahan pada tubuh yang 
diikuti bintil-bintil nanah yang dialami sejak 
lima hari yang lalu. Pasien awalnya menderita 
penyakit ini sejak tahun 2011 dan mengalami 
dua kali kekambuhan pada tahun 2013, dan 
kambuh kembali keempat kalinya saat ini 
tahun 2015. Awalnya pasien mengeluh demam 
dan lemas diikuti kemerahan pada kulit yang 
dirasa perih dan gatal, kemudian muncul bintil 
nanah di atas kulit kemerahan tersebut. 
Pertama muncul pada daerah perut kemudian 
menyebar ke daerah leher dan menjadi hampir 
seluruh badan dalam waktu lima hari. Sebelum 
muncul erupsi, riwayat minum obat baru 
disangkal, riwayat vaksinasi disangkal, 
riwayat gigitan serangga disangkal, tidak ada 
riwayat batuk pilek maupun gigi berlubang. 
Tidak pernah mempunyai riwayat adanya 
bercak kemerahan dengan sisik putih tebal. 
Riwayat alergi obat dan penyakit yang sama 
dalam keluarga disangkal. 
     Pada pemeriksaan fisik didapatkan keadaan 
umum pasien tampak sakit sedang, kesadaran 
kompos mentis. Tanda vital menunjukkan  
tekanan darah 120/80 mmHg, nadi 92 x per 
menit, frekuensi pernapasan 20 x per menit, 
dan suhu 38,8 oC. Lesi kulit didapatkan 
penyebaran generalisata pustul di atas kulit 
eritematosa, erosi, serta skuama pada tubuh, 
wajah dan ekstremitas. Keterlibatan oral dan 
okular tidak ada. Inflamasi sendi tidak ada. 
Kuku dalam batas normal. Tidak ditemukan 
limfadenopati. Pemeriksaan laboratorium 
ditemukan peningkatan WBC 15.300 / mm3 
dengan peningkatan neutrofil 87.6% (batas 
normal 50% -70%),  pemeriksaan darah 
lengkap lainnya dalam batas normal. 
Pemeriksaan gula darah sewaktu, ureum, 
kreatinin, SGOT dan SGPT ditemukan dalam 
batas normal. Pemeriksaan albumin, elektrolit, 
dan kalsium darah menunjukkan tidak ada 
kelainan. Dilakukan pemeriksaan kultur pus 
memberikan hasil pus steril. Pemeriksaan 
VDRL dan TPHA untuk menyingkirkan 
diagnosis sifilis sekunder, ditemukan hasil 
negatif. Dilakukan punch biopsi dan 
ditemukan lapisan epidermis yang mengalami 
reaksi psoriasiform, di permukaan epidermis 
tampak parakeratosis dan hiperkeratosis yang 
cukup luas, dan pada stratum korneum tampak 
sedikit pembentukan mikroabses Monroe. 
Pada papila dermis banyak pembuluh darah 
serta infiltrasi sel radang limfosit, histiosit, 
leukosit PMN pada perivaskular. Kesimpulan 
histopatologi mendukung suatu diagnosa 
psoriasis. Berdasarkan anamnesis, 
pemeriksaan fisik dan pemeriksaan 
histopatologis ditegakkan diagnosis 
generalisata psoriasis pustular. Pasien diterapi 
dengan cairan intravena RL 16 tetes per menit, 
injeksi Deksametason 5 mg per 12 jam 
intravena, dan injeksi Gentamisin 80 mg per 
12 jam intravena. Sebagai tambahan juga 
dilakukan kompres terbuka Nacl 0.9% pada 
lesi yang basah pagi dan sore. Sedangkan 
pengobatan topikal diberikan krim gentamisin 
pada daerah pustul yang telah pecah. Pada 
perawatan hari keempat kemerahan di kulit 
berkurang, dan pustul mulai mengering 
sehingga injeksi Deksametason diturunkan 
menjadi 2.5 mg per 12 jam intravena. Pada 
perawatan hari ketujuh lesi kulit mengalami 
resolusi dan injeksi Deksametason diganti 
menjadi obat minum tablet Metilprednisolon 
12 mg tiga kali sehari.
 
 
 
 
   
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  
 
Gambar 1. Foto Klinis pada Hari Pertama Perawatan Tampak Penyebaran Luas Pustul di Atas 
Dasar Kulit Eritematous. (a, b) Regio facialis. (a, d) Regio trunkus anterior dan posterior.  
(e) Regio ekstremitas superior. (f) Regio ekstremitas inferior 
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Gambar 2. Pemeriksaan histopatologi. (a) Lapisan epidermis yang mengalami reaksi 
psoriasiform. (b) Di permukaan epidermis tampak parakeratosis dan hiperkeratosis yang cukup luas. 
(c) Pada stratum korneum tampak sedikit pembentukan mikroabses Monroe. (d) Pada papila dermis 
banyak pembuluh darah serta infiltrasi sel radang limfosit, histiosit, dan terutama neutrofil pada 
perivaskular. 
 
 
     Satu hari setelah penurunan dosis 
kortikosteroid sistemik, muncul kembali 
kemerahan pada seluruh tubuh pasien disertai 
rasa gatal, kemudian timbul kembali pustul 
pada lengan, paha, dan badan. Dosis 
metilprednisolon kemudian dinaikkan menjadi 
16 mg diberikan tiga kali sehari per oral 
selama enam hari. 
     Kemerahan pada kulit perlahan-lahan 
berkurang, pustul di dada dan perut berkurang, 
dan tujuh hari setelahnya terjadi resolusi lesi 
kulit total menyisakan makula hiperpigmentasi 
pada ekstremitas inferior dekstra dan sinistra. 
Pasien diperbolehkan rawat jalan dan 
dianjurkan untuk kontrol di poliklinik Kulit 
dan Kelamin RS Labuang Baji. Dosis 
metilprednisolon diturunkan 4 mg setiap dua 
minggu dengan melihat respons pasien (dosis 
metilprednisolon 4 mg per hari diberikan pagi 
hari selama dua minggu), kemudian obat 
dihentikan. Pada kontrol enam bulan 
kemudian, tidak didapatkan relaps dari 
penyakit. 
 
Diskusi 
 
     Serangan psoriasis pustular generalisata 
(PPG) dikarakteristikkan dengan demam 
beberapa hari dan gejala sistemik lainnya 
seperti malaise, artralgia, anoreksia, dan diare 
yang kemudian diikuti erupsi akut pustul 
subkorneal steril general berdiameter 2-3 mm 
pada kulit eritematosa. Penting untuk diingat 
bahwa pustul bersifat aseptik dan didominasi 
oleh infiltasi neutrofil.8,9 Pustul kemudian 
menyebar pada tubuh dan ekstremitas, pada 
keadaan lebih berat akan berkonfluensi di atas 
dasar kulit kemerahan membentuk lake of pus. 
Biasanya PPG timbul dalam beberapa 
gelombang demam dan limfadenopati.10,11  
Pada pasien ini didapatkan gejala klinis sesuai 
dengan PPG, yaitu gejala prodormal demam 
dan lemas yang disertai erupsi generalisata 
a b 
c d 
pustul steril di atas kulit kemerahan, dirasakan 
perih dan gatal. Pertama pada daerah perut 
kemudian menyebar ke daerah leher dan 
seluruh badan. 
 
      
  
 
Gambar 3.  Foto perawatan hari ketujuh terjadi perbaikan klinis lesi kulit di seluruh tubuh.  
 
 
 
     Parameter yang perlu dipantau meliputi 
tanda-tanda vital, elektrolit, darah lengkap, 
fungsi hepar, kreatinin, dan fungsi pernapasan. 
Kematian bisa terjadi sebagai hasil dari 
kelainan pada kompartemen cairan tubuh 
dikarenakan hipoproteinemia atau 
hipoalbuminemia. Komplikasi yang berpotensi 
fatal lainnya termasuk superinfeksi bakteri dan 
sepsis, gangguan hemodinamik dan elektrolit, 
Acute Respiratory Distress Syndrome (ARDS) 
sekunder karena pneumonitis neutrofilik, dan 
gagal ginjal.10 Kelainan laboratorium yang 
sering didapat berupa leukositosis dengan 
neutrofilia, peningkatan laju endap darah, 
hipokalsemia, peningkatan kadar 
transaminase, alkali fosfatase, dan bilirubin. 
Temuan laboratorium lain yang dilaporkan 
termasuk hipoalbuminemia dan anemia.11-13 
Tanda-tanda vital pada pasien ini dalam batas 
normal. Pemeriksaan laboratorium pada pasien 
ini ditemukan peningkatan WBC 15.300 / 
mm3 dengan peningkatan neutrofil 87.6%, 
pemeriksaan darah lengkap lainnya dalam 
batas normal. Pemeriksaan gula darah 
sewaktu, fungsi hepar, fungsi ginjal, albumin, 
elektrolit, dan kalsium darah dalam batas 
normal. Dilakukan pemeriksaan kultur pus 
yang memberikan hasil lesi pus steril. 
Pemeriksaan VDRL dan TPHA, yang 
dilakukan untuk menyingkirkan diagnosa 
sifilis sekunder, memberikan hasil negatif.  
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Gambar 2. Pemeriksaan histopatologi. (a) Lapisan epidermis yang mengalami reaksi 
psoriasiform. (b) Di permukaan epidermis tampak parakeratosis dan hiperkeratosis yang cukup luas. 
(c) Pada stratum korneum tampak sedikit pembentukan mikroabses Monroe. (d) Pada papila dermis 
banyak pembuluh darah serta infiltrasi sel radang limfosit, histiosit, dan terutama neutrofil pada 
perivaskular. 
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Gambar 4. Perawatan Hari Kedelapan Setelah Terjadi Rebound Phenomenon, Muncul Kembali 
Kemerahan pada Seluruh Tubuh Diikuti Timbulnya Pustul pada Lengan, Paha, dan Badan (a-
e) 
 
 
  
Gambar 5. Perawatan Hari Keempat Belas terdapat Resolusi Lesi Kulit Menyisakan Makula 
Hiperpigmentasi di Ekstremitas Inferior Dekstra dan Sinistra (A-D) 
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     Biopsi kulit pustular psoriasis biasanya 
menunjukkan hasil parakeratosis, mikroabses 
Monroe, pustul spongioform Kogoj, akantosis 
regular, penipisan lapisan suprapapilare, 
hipogranulosis, serta infiltrasi pervaskular dan 
interstitial superfisial.14 Pada laporan kasus 
yang dipaparkan Wu MC et al., pemeriksaan 
histopathologi pada lesi pustular menunjukkan 
hiperplasia spongiotik psoriasiform dengan 
pustul spongiform dan oedem dermis 
papilare.15 Vine K et al. memaparkan 
gambaran histologi PPG pada fase awal 
berupa lapisan tipis parakeratosis dengan 
neutrofil melapisi stratum spinosum 
spongiotik, hilangnya lapisan granular, 
infiltrasi neutrofil pada lapisan epidermal 
spongiotik, epidermal hiperplasia regular 
dengan pemanjangan rete ridges, penipisan 
lapisan suprapapilare, dan infiltrasi limfosit 
dan neutrofil pada dermis superfisial dan 
tengah.16 Pada kasus ini, pemeriksaan 
histopatologi ditemukan lapisan epidermis 
mengalami reaksi psoriasiform, permukaan 
epidermis tampak parakeratosis dan 
hiperkeratosis yang cukup luas, pada stratum 
korneum tampak sedikit pembentukan 
mikroabses Monroe, dan pada papila dermis 
banyak pembuluh darah serta infiltrasi sel 
radang limfosit, histiosit, dan terutama 
neutrofil pada perivaskular. Hasil histopatologi 
mendukung suatu diagnosis psoriasis. 
     Sebagai tambahan dari terapi sistemik,  
terapi suportif dan kompres basah juga 
benefisial.10 Diberikan terapi cairan RL 16 
tetes per menit, dan injeksi Gentamisin 80 mg 
dua kali sehari intravena. Sebagai tambahan 
juga dilakukan kompres terbuka Nacl 0.9% 
pada lesi yang basah pagi dan sore, dan untuk 
pengobatan topikal diberikan krim gentamisin 
pada daerah pustul yang telah pecah untuk 
mencegah kolonisasi bakteri sekunder.  
     Penyakit PPG dapat sulit untuk dikontrol 
dan membutuhkan terapi poten dengan onset 
cepat untuk menghindari komplikasi yang 
mengancam nyawa. Obat yang umumnya 
digunakan adalah etretinate, methotrexate, 
cyclosporine, agen biologik infliximab, dan  
kortikosteroid sistemik. Managemen 
pengobatan PPG yang sukses sulit untuk 
didapatkan, karena walaupun terapi dengan 
regimen obat multipel, tingkat kejadian 
rekuren erupsi pustular tetap tinggi.12,14 
Glukokortikosteroid digunakan sebagai pilihan 
terakhir untuk kondisi akut atau yang 
mengancam jiwa pada derajat yang berat. 
Secara tradisional, sistemik retinoid seperti 
acitretin atau etretinate digunakan sebagai 
pilihan terapi pertama untuk erupsi PPG, tetapi 
obat ini mempunyai kelemahan berupa onset 
kerja yang lama (sekitar 7-10 hari).13  
Penggunaan jangka panjang etretinate dan 
acitretin mempunyai efek teratogenik 
sehingga tidak dapat digunakan pada wanita 
usia masa produktif, dan juga pengobatan 
jangka panjang dapat menyebabkan perubahan 
tulang yang ireversibel. Pada kasus yang 
resisten terhadap pengobatan, etanercept (0.4 
mg/kg dua kali seminggu) dianggap sebagai 
terapi first‑ line, dan adalimumab juga 
infliximab merupakan pilihan imunobiologikal 
lain.1 Kortikosteroid sistemik umumnya tidak 
dianjurkan pada kasus PPG dikarenakan risiko 
terjadinya erupsi rebound pheomenon setelah 
penurunan dosis atau penghentian obat. Tetapi 
literatur terakhir menyatakan kurangnya 
penelitian yang memastikan risiko ini.16 
Beberapa ahli menganjurkan kortikosteroid 
sistemik digunakan pada PPG. Prednison 30-
60 mg/hari dapat diberikan untuk pasien 
dewasa dengan PPG berat disertai gejala 
sistemik, dan biasanya diberikan pada fase 
akut bersama retinoid, cyclosporine, atau 
methotrexate. Setelah remisi, dosis sebaiknya 
diturunkan bertahap untuk mencegah 
eksaserbasi.17 Berdasarkan pengalaman klinis, 
risiko efek withdrawal dapat menurun bila 
kortikosteroid dikombinasikan dengan agen 
sistemik lain yang akan dilanjutkan setelah 
penghentian kortikosteroid. Beberapa peniliti 
membenarkan penggunaan kortikosteroid 
sistemik dalam kasus berat PPG yang 
melibatkan pneumonitis dan acute respiratory 
distress syndrome (ARDS).18 Di sisi lain, 
kortikosteroid sistemik bersama cyclosporine 
masih merupakan pilihan pertama pada 
impetigo herpetiformis, bentuk PPG pada 
kehamilan.19 Pada kasus ini diberikan injeksi 
Deksametason 5 mg dua kali sehari intravena. 
Pada perawatan hari keempat lesi kulit 
menunjukkan perbaikan dan pengobatan 
kortikosteroid sistemik diturunkan menjadi 2.5 
mg, diberikan dua kali sehari. Pada perawatan 
hari ketujuh, lesi kulit semakin membaik  dan 
injeksi Deksametason intravena diganti 
menjadi obat minum tablet Metilprednisolon 
12 mg yang diberikan tiga kali sehari. Satu 
hari setelah penurunan dosis kortikosteroid 
sistemik, muncul kembali kemerahan pada 
seluruh tubuh pasien disertai rasa gatal yang 
kemudian diikuti oleh timbulnya kembali 
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Gambar 4. Perawatan Hari Kedelapan Setelah Terjadi Rebound Phenomenon, Muncul Kembali 
Kemerahan pada Seluruh Tubuh Diikuti Timbulnya Pustul pada Lengan, Paha, dan Badan (a-
e) 
 
 
  
Gambar 5. Perawatan Hari Keempat Belas terdapat Resolusi Lesi Kulit Menyisakan Makula 
Hiperpigmentasi di Ekstremitas Inferior Dekstra dan Sinistra (A-D) 
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pustul pada lengan, paha, dan badan. Dosis 
kemudian dinaikkan menjadi Metilprednisolon 
16 mg diberikan tiga kali sehari yang diikuti 
dengan resolusi lesi kulit total tujuh hari 
setelahnya, menyisakan makula 
hiperpigmentasi pada ekstremitas inferior 
dekstra dan sinistra.  
     Pemberian kortikosteroid sistemik dapat 
menjadi salah satu pilihan terapi yang 
digunakan pada kasus psoriasis pustulosa 
generalisata pada fase akut dan derajat berat, 
tetapi penggunaannya perlu melalui beberapa 
pertimbangan dan pengawasan ketat, 
dikarenakan efek withdrawal yang ditakutkan 
dapat tejadi.  
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